












Das primäre schilddrüsenähnliche 
follikuläre Nierenzellkarzinom („thy-
roid-like follicular carcinoma of the 
kidney“) ist eine äußerst seltene Tu-
morentität, welche morphologisch 
einer gut differenzierten, follikulären 
Schilddrüsenneoplasie ähnelt [1]. Der 
erste vollständig dokumentierte Fall 
eines schilddrüsenähnlichen folliku-
lären Nierenzellkarzinoms wurde im 
Jahr 2006 von Jung et al. [6] beschrie-
ben. Bereits im Jahr 2004 wurden 4 
Fälle dieser neuen Form von Nieren-
tumoren als Abstract publiziert und 
dann um 2 Fälle erweitert und als 
komplette Originalarbeit im Ameri-
can Journal of Surgical Pathology von 
Amin et al. [1] im Jahr 2009 veröffent-
licht. Bisher wurden in der Literatur 
insgesamt nur 9 Fälle des schilddrü-
senähnlichen follikulären Nierenzell-
karzinoms vorgestellt [1, 3, 6, 9]. Hier 
beschreiben wir einen weiteren Fall, 




Die Krankenhauszuweisung eines 58 Jah-
re alten Mannes 18 Tage prämortal erfolg-
te 4 Tage nach ambulanter Abdomen- und 
Thorax-CT wegen Kurzatmigkeit, erhöh-
ten D-Dimeren sowie seit einer Woche 
bestehendem Nachtschweiß und Schwä-
che, wobei eine radiologisch vermutete 
Lungenembolie ausgeschlossen werden 
konnte. Dabei war jedoch eine Spleno-
megalie bildgebend aufgefallen. Als Zu-
fallsbefund zeigte sich computertomo-
graphisch ein 2,5×3 cm messender, hyper-
perfundierter Tumor am Oberpol der lin-
ken Niere unklarer Dignität (. Abb. 1a). 
Die MRT der Nieren präsentierte eine 
poly lobulierte, in T2- und T1-Wichtung 
zum  Nierengewebe isointense Läsion 
bzw. eine im Vergleich zum erwähnten 
Vor-CT stationäre Raumforderung am 
Oberpol der linken Niere (2,3×1,5 cm) 
mit arterieller Kontrastmittel aufnahme 
(. Abb. 1b). Zudem zeigte sich eine be-
kannte Nieren zyste in der Pars  intermedia 
links (3,2×2,3 cm) sowie am Übergang 
Oberpol/Pars intermedia der rechten Nie-
re (7×6 mm). Differenzialdiagnostisch 
wurde der Verdacht auf ein Nierenzell-
karzinom geäußert. Radiologisch wurden 
in diesem Zusammenhang weder regio-
när vergrößerte Lymphknoten noch Me-
tastasen gefunden.
Klinisch wies der Patient an Stamm 
und Extremitäten zahlreiche Hämatome 
und Petechien auf. Laborchemisch fielen 











im manuellen Differenzialblutbild 48% 
Blasten auf. Damit musste von einer aku-
ten myeloischen Leukämie mit ausgepräg-
ter B-Symptomatik und Blutungskompli-
kationen ausgegangen werden, was der 
Befund einer Knochenmarkstanzbiop-
sie bestätigte. Die im Rahmen der häma-
tologischen Abklärungen erfolgte „Mul-
tiplex polymerase chain reaction“ (Mul-
tiplex PCR, HemaVision) konnte die we-
sentlichen genetischen Veränderungen 
bei akuter Leukämie, insbesondere auch 
eine „mixed lineage leukemia“ (MLL) mit 
Translokation t(9/11) (p22;q23) ausschlie-
ßen. Der weitere klinische Verlauf war ge-
prägt durch eine pulmonale Verschlech-
terung im Rahmen der etablierten In-
duktionschemotherapie, eine  schwere 
Koagulo pathie sowie eine Verschlech-
terung der Nierenfunktion. Gemäß kli-
nischen Angaben verstarb der Patient 
18 Tage nach dem Krankenhauseintritt an 
einem septischen Multiorganversagen.
Autopsie
In der Autopsie fand sich am Nieren-
oberpol links ein 3×3×2,5 cm messender, 
auf der Schnittfläche eher inhomogen 
erscheinender gelb-brauner, scharf be-
grenzter, die Nierenkapsel überschreiten-
der, leicht gelappt konfigurierter Tumor 
mit bereits makroskopisch nachweisba-
ren, disseminiert verteilten kleinsten fol-
likelartigen Strukturen (. Abb. 2). Aut-
optische Hinweise auf eine Lymphknoten- 
oder Organmetastasierung ergaben sich 
nicht. Die Schilddrüse war 20 g schwer 
und zeigte histologisch regressive Verän-
derungen ohne Hinweise auf eine Neopla-
sie. Nebenbefundlich konnte ein bis dahin 
unbekanntes Adeno karzinom der Pros-
tata (Gleason-Score 2+3=5) nachgewie-
sen werden. Als todesursächlich relevan-
te Autopsiebefunde ergaben sich als Folge 
der akuten myeloischen Leukämie mul-
tiple Parenchymeinblutungen des Groß- 
und Kleinhirns, Blutungen in den Atem-
wegen sowie im Gastrointestinaltrakt. Da-
neben lagen eine biventrikuläre exzentri-
sche Myokardhypertrophie mit Zeichen 
der akuten hypoxischen Myokardschä-
digung, eine organisierende  Pneumonie 
und eine ausgeprägte intrahepatische 
Cholestase bei Einzelzellnekrosen der Le-
ber vor. Weder klinisch, bildgebend, noch 
autoptisch konnte eine Neoplasie in der 
Schilddrüse festgestellt werden.
Histologie und Immunhistologie
Histologisch fanden sich in der scharf 
begrenzten Neoplasie teils mikro-, teils 
makrofollikuläre Strukturen. Die Folli-
kel enthielten überwiegend eosinophi-
les, teils schollig anmutendes kolloidähn-
liches Material. Multifokal zeigten sich 
ausgeprägte Kalzifizierungen des kolloid-
ähnlichen Materials mit teils zwiebelscha-
lenartig aufgebauter, an Psammomkörper 
erinnernder Konfiguration. Papilläre For-
mationen waren nicht erkennbar. Die Zel-
len zeigten eine nur geringe Pleomorphie. 
Das Zytoplasma der Zellen war eosino-
phil, die Zellkerne waren rund bis rund-
oval mit homogenem Chromatin. Mitose-
figuren im Tumor waren selten (HE-Fär-
bung; . Abb. 3).
Das nicht neoplastisch veränderte Nie-
rengewebe zeigte eine Thyreoidisierung 
der Tubuli mit Tubulusatrophie und kol-
loidartigem Material.
Immunhistochemisch waren die Tu-
morzellen positiv für CD10 und Pan-
Zyto keratin (. Abb. 4, 5). Einzelzellen 
waren positiv für Zytokeratin 7, WT1 und 
CD56, jedoch bestand kein Anhalt für 
eine Expression von RCC, Pax2, Thyreo-
globulin, „thyroid transcription factor-1“ 
(TTF-1), Alpha-Methylacyl-CoA Race-
mase (AMACR), Vimentin oder CD57.
Diskussion
Die bei einer Autopsie zufällig identifizier-
te Neoplasie der Niere ähnelte morpholo-
gisch stark einem follikulären Schilddrü-
senkarzinom, sodass primär auch an ein 
metastasierendes Schilddrüsenkarzinom 
gedacht wurde. Die bei der Autopsie voll-
ständig untersuchte Schilddrüse zeigte je-
doch keine neoplastischen Veränderun-
gen. Dies führte zur Diagnose eines pri-
mären schilddrüsenähnlichen follikulären 
Nierenzellkarzinoms („thyroid-like folli-
cular carcinoma of the kidney“).
Bislang wurden weniger als 10  Fälle 
dieser Tumorentität beschrieben. Das Er-
krankungsalter der Patienten liegt zwi-
schen 29 und 83 Jahren, wobei das Le-
bensalter bei 5 aller 9 vorbeschriebenen 
Fälle zum Diagnosezeitpunkt jünger als 
36 Jahre batrug. Frauen scheinen im Ver-
hältnis 6:3 häufiger betroffen zu sein als 
Männer. Eine erwähnenswerte medizini-
sche Vorgeschichte fand sich in 2 der bis-
her 9 beschriebenen Fälle; in einem Fall 
lag ein primäres Osteosarkom der Rippe, 
im anderen Fall ein primäres Adenokar-
zinom des Kolons [1] vor. In unserem Fall 
ergaben sich als zusätzliche Diagnosen 
eine todesursächlich relevante akute mye-
loische Leukämie sowie ein Adenokarzi-
nom der Prostata.
Ausgehend von den Erfahrungen mit 
dieser geringen Fallzahl handelt es sich 
um ein Nierenzellkarzinom mit gerin-
gem Malignitätspotenzial [1]. Meist wird 
das schilddrüsenähnliche follikuläre Nie-
renzellkarzinom im Rahmen einer aus an-
deren medizinischen Gründen indizier-
ten radiologischen Untersuchung zufällig 
erkannt [1]. Nur ein Patient präsentierte 
sich initial klinisch mit Flankenschmerz 
und Hämaturie [3]. Alle von Amin et al. 
[1] beschriebenen 6 Patienten überlebten 
und zeigten im mittleren Follow-up von 
47 Monaten nach Nephrektomie keinen 
Tumornachweis mehr. Eine Metastasie-







ben. Dabei handelte es sich um eine Me-
tastasierung in die Hiluslymphknoten 
der Niere [1], in die Lunge [9] sowie in die 
Lunge und die retroperitonealen Lymph-
knoten [3]. Todesfälle, die auf diesen Kar-
zinomtyp zurückzuführen sind, wurden 
bisher nicht bekannt.
Die klinisch relevante Bedeutung des 
primären follikulären Nierenzellkarzi-
noms ist die morphologische Abgren-
zung zum metastasierenden Schilddrü-
senkarzinom [1], wobei die bis dato in al-
len beschriebenen Fällen beobachtete im-
munhistochemische Negativität für Thy-
reoglobulin und TTF-1 beim primären 
schilddrüsenähnlichen follikulären Nie-
renzellkarzinoms wegweisend sein kann 
[1, 5]. Alle in der Literatur beschriebenen 
Fälle metastasierender Schilddrüsenkarzi-
nome in der Niere ergaben eine Positivität 
für Thyreoglobulin und/oder TTF-1, was 
zur immunhistochemischen Abgrenzung 
des primären follikulären Nierenzellkarzi-
noms zum in die Niere metastasierenden 
Schilddrüsenkarzinom hilfreich ist. Als 
eher unwahrscheinliche aber erwähnens-
werte Differenzialdiagnosen zu betrach-
ten sind eine metastasierende Struma ova-
rii [7] oder ein Ovarialteratom mit vor-
herrschendem Schilddrüsengewebe. Bis-
her sind jedoch in der Literatur keine Fäl-
le einer malignen Struma ovarii mit rena-
ler Metastasierung bekannt geworden [2].
Makroskopisch handelt es sich bei die-
sen Nierenneoplasien um gut umschrie-
bene, unifokale Tumoren mit homoge-
ner, gelb- bis dunkelbrauner Schnittfläche 
und einem Durchmesser von 1,9 und 4 cm 
(Median 2,8 cm). Tumornekrosen wur-
den in wenigen Fällen [1, 3, 6] beschrie-
ben, bei Dhillon et al. [3] bei Status nach 
präoperativer Chemotherapie. Die Histo-
logie ist sehr charakteristisch. Die Nieren-
tumoren haben histologisch eine gut ab-
grenzbare, unterschiedlich dicke, fibröse 
Kapsel (1–5 mm) sowie eine prominente 
follikuläre Architektur, bestehend aus Mi-
kro- und Makrofollikeln, die mit kolloid-
ähnlichem Material gefüllt sind [1]. In 3 
von 6 Fällen aus der Serie von Amin et al. 
[1] findet sich fokal kalzifiziertes Kolloid, 
in 2 dieser 6 Fälle fleckförmig  lymphoide 
Aggregate inklusive Keimzentrumforma-
tionen. Papilläre Architektur, klar- oder 
spindelzellige Areale, Nekrosen und lym-
phovaskuläre Emboli wurden in den Tu-
moren nicht beobachtet [1]. Die Kerne 
sind meist rund, selten oval mit homoge-
nem Chromatin, in 2 der 6 von Amin et al. 
[1] untersuchten Fälle zeigten sich hyper-
chromatische Kerne, in 5 von 6 Fällen ir-
reguläre Kernmembranen. Die Nukleo-
len sind unauffällig, mitunter können ei-
nige Mitosefiguren vorliegen [1]. Bei allen 
Tumoren wurde ein Fuhrman-Kerngrad 2 
festgestellt [1]. Das schilddrüsenähnliche 
follikuläre Nierenzellkarzinom weist im 
Gegensatz zu papillären Schilddrüsenkar-
zinomen keine papilläre Architektur, hel-
len Zellkerne, Kerneinschlüsse oder -ker-
ben auf. Die von Sterlacci et al. [9] doku-
mentierte Lungenmetastase eines Patien-
ten zeigte eine zum primären follikulä-
ren Nierenzellkarzinom identische Histo-
morphologie. Auch Dhillon et al. [3] be-
schrieben die im follikulären Nierenzell-
karzinom typischen histologischen Folli-












































Thyroid-like follicular carcinoma of the kidney. 



































Lungenmetastasen zeigten ebenfalls eine 
follikuläre Architektur mit kolloidähnli-
chem Material.
Bei allen von Amin et al. [1] unter-
suchten Fällen des primären follikulären 
Nierenzellkarzinoms waren immunhis-
tochemisch eine Negativität für Thyreo-
globulin und TTF-1, Positivität für CK7 
in einem Fall und Negativität für Pax2, 
RCC, CD10, WT1, Ksp-cadherin, Alpha-
Methylacyl-CoA Racemase (AMACR), 
Vimentin, CD56 und CD57 nachweis-
bar. Der von Sterlacci et al. [9] publizier-
te Fall zeigte immunhistochemisch eine 
Positivität für CK7, CK20, CAM5.2, Vi-
mentin sowie eine Negativität für CD10, 
CD117, TTF1 und Thyreoglobulin. Gemäß 
Dhillon et al. [3] ergab sich eine Positivi-
tät für Pax2 und 8, CK5, CK7, „epitheli-
al membrane antigen“ (EMA), Vimentin, 
fokale Positivität für N-Cadherin, Negati-
vität für TTF1 und Thyreoglobulin, CEA, 
CK20, CD10, RCC, CD117, WT1, p63 und 
AMACR (. Tab. 1).
Das Genexpressionsmuster beim pri-
mären follikulären Nierenzellkarzinom 
ergab, verglichen mit klarzelligen und 
chromophoben Nierenzellkarzinomen, 
eine Über- bzw. Unterexpression von 135 
bzw. 46 Genen [1] und es wurden diverse 
Chromosomenverluste und -gewinne be-
schrieben, u. a. von 8q24, 12 und 16 sowie 
eine Vermehrung der Chromosomen 1, 2, 
3, 5, 6, 10, 11, 16 und 17 [1, 4]. Bislang wur-
den noch keine Mutationsanalysen für das 
VHL-Gen durchgeführt, um eine Bezie-
hung zum klarzelligen Nierenzellkarzi-
nom sicher auszuschließen. Von Amin et 
al. [1] wurde bei primären schilddrüsen-
ähnlichen follikulären Nierenzellkarzino-
men eine 2,5-fache Überexpression des 
MLL-Gens („mixed lineage leukemia“) 
beschrieben. Das MLL-Gen kodiert für 
Transkriptionsfaktoren, die an der Onko-
genese einiger hämatologischer maligner 
Erkrankungen, insbesondere der akuten 
Leukämie beteiligt sind [8]. Interessanter-
weise lag bei dem hier beschriebenen Pa-
tienten eine akute myeloische Leukämie 
vor. Inwieweit ein kausaler Zusammen-
hang zwischen akuter myeloischer Leuk-
ämie und dem schilddrüsenähnlichen 
Nierenzellkarzinom besteht, sollte Gegen-
stand weiterführender wissenschaftlicher 
Untersuchungen und Studien sein.
Insgesamt handelt es sich somit um 
eine sehr seltene Tumorentität. Die bisher 
beschriebenen Fälle dokumentieren ein 
eher niedriges Metastasierungspotenzial, 
allerdings ist die Fallzahl noch zu gering, 
um diesbezüglich eine schlüssige Aussage 
zu treffen. Für die Akzeptanz des primä-
ren follikulären Nierenkarzinoms als neue 
Entität in einer künftigen WHO-Klassifi-
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